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摘 要!肺动脉肉瘤是一种极其罕见的肺血管系统恶性肿瘤"常起源于肺动脉内膜"其
病因及发病机制不明$ 患者的临床表现%实验室及影像学检查常无明显特异性"故诊断
难度大"常误诊为急慢性肺栓塞$

.>

肺动脉造影及
?@A

检查对肺动脉肉瘤的诊断有重
要意义$当患者临床表现与影像学表现不符"溶栓治疗无效时"应高度警惕本病可能"其
最终诊断需组织病理学检查$ 肺动脉内膜剥脱术%肺切除术等外科手术治疗可以改善患
者的临床症状并延长患者的生存期"术后辅以放化疗可以增加存活率"但整体预后欠佳$
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肺动脉肉瘤 )
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MDQ

'是

一种极其罕见的常起源于肺动脉内膜的恶性肿瘤"

;H!=

年由
?+*I1,2O+PP

在尸检中发现并首先报道*

;

+

$

目前
MDQ

的发病机制尚不明确" 由于其临床表现%

实验室及影像学检查缺乏特异性" 且易误诊为急慢

性肺栓塞)

Z(,P'*+)6 1P^',02P

"
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'"而采用抗凝及

溶栓治疗可进一步造成病情恶化甚至死亡$ 另外"

本病预后极差"未经治疗者生存时间极短"因此"早

期诊断和及时治疗对患者预后极为重要$ 本文结合

近年来有关文献进行综述分析"旨在提高对
MDQ

的

认识和诊治水平$

; MDQ

的病因及发病机制

MDQ

是一种极其罕见的肺动脉恶性肿瘤" 常起

源于肺动脉内膜的间充质细胞$ 目前多见于病例报

道"尚无针对
MDQ

危险因素的系统研究"故而具体

病因尚不清楚" 危险因素不详$ 目前报道并未指出

其与吸烟%职业性致癌因子%电离辐射%大气污染%肺

内疾患以及生活方式等有关$

MDQ

的发病机制及有关分子遗传学机制尚不明

确$多项研究表明"

MDQ

的患者可见血小板源生长因

子受体
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' 基因扩增及
MNVS@!

过度表达进而活化

?DMe

和
De>

信号通路"进而考虑
MNVS@!

可能与

MDQ

的发生发展密切相关 *
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+

"其可能成为
MDQ

一个

潜在的生物标志物$ 另外" 有学者通过基因测序发现

综

述

H;C



肿瘤学杂志
!"!"

年第
!#

卷第
$%

期

&'(

患者的
)*+,
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./012
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以及
.'5)-

等基因存在突变"

4
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$但确切的机制有待进一步研究%

! &'(

临床表现

&'(

的起病隐匿&临床表现常无特异性%

&'(

的

发病率在
$6$%

万
746$%

万&男女比为
$!$84

&但是也

有报道指出男性在
&'(

的患者中可占
99:

&平均年

龄
9!

岁"

,;9

#

%

&'(

的临床表现与肺循环进行性阻塞

的病理生理密切相关& 典型表现是肿瘤阻塞导致的

血流动力学异常产生的相关临床表现& 患者常有呼

吸困难'

948<:

()胸痛*

!48=:

()咳嗽*

=98,:

(及咯血

*

282:

(等症状"

#

#

%另外&恶性肿瘤常见的发热)乏力)

恶液质也多见报道%

体征方面查体时可在肺动脉瓣区闻及收缩期杂

音*

,,:

(&少数有舒张期杂音 "

2

#

% 另外&肿瘤导致的

肺动脉高压和右室负荷过高所致的肺动脉瓣第二心

音亢进也有报道% 甚至有部分患者可有右心衰竭的

表现如发绀)水肿)颈静脉怒张)肝肿大及杵状指等

体征%若患者出现肿瘤远处转移&则可出现胸外远处

转移引起的症状和体征%

4

影像学检查

!"# )3

肺动脉造影!

)3&'

"

目前用于诊断
&'(

的主要影像学方法是
)3

肺

动脉造影*

>?@ABCDE C?@?FGHAIJ ABK@?LHGJ HLFM?FGH"

AIJ

&

)3&'

(&其临床意义较大&宜作为常规检查% 常

在肺动脉主干上见菜花样的非均一强化密度不均匀

的)边缘呈+蚀壁征,&表面呈结节样的肿物&且瘤内

血管穿行&并伴有肺缺血表现"

#

#

%

!"$ %&'

由于
-NO

组织分辨率及空间分辨率高&能早期

发现更加细微的病变组织&因此在
&'(

的诊断中具

有一定优势% 文献报道肿瘤在
3$1O

表现为中低信

号&

3!1O

上则表现为高信号& 且增强效果不均一%

3!;

加权像) 扩散加权成像及对比增强表现为主肺

动脉高信号的充盈缺损&弥散受限及异构增强&远端

肺动脉葡萄状外观及肿瘤侵入心脏是
&'(

的特征

性表现"

<

#

%

!"! ()*+,*

&P36)3

可在侵入性手术前鉴别
&P

和
&'(

&同

时可以进行肿瘤的分期& 进而帮助医生制定适当的

治疗计划 %

&P36)3

显示对氟脱氧葡萄糖 *

.KB?"

G?ED?QJFKB>?RD

&

.*S

( 摄取增加& 其
(TU

最大值为

28#4#!8!$

"
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#
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心脏彩超检查

疑似心脏肿物的患者& 多普勒超声是首选的筛

查工具& 它可以依据血流动力学的改变分析肿块的

特性&能够有效的识别肿瘤侵入血管%

&'(

在超声下

表现为高回声区的血管化的肿瘤& 可有肿瘤位于右

侧的卵性肿块影& 并有右心室肥厚和浸及肺动脉瓣

及右心室流出道导致肺动脉狭窄的表现"

==

#

%
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病理学特点

&'(

其按照生长位置不同分为腔性肿瘤及壁性

肿瘤&可进一步根据组织学进行亚分类&前者被认为

起源于内膜的间充质细胞&后者较前者更为少见&多

以肿块样病变的形式出现&需要与肺实质肿瘤区分%

&'(

主要发生于肺动脉主干& 可能与其发生于胚胎

心球有关%

(D>?LEML?

等"

=!

#研究发现
<":

的病例累及

肺主动脉&

9<:

的病例累及左肺动脉&

92:

的患者累

及右肺动脉&两条动脉均累及占
42:

&肺动脉瓣累

及占
!V:

&右心室累及占
<:

%组织学分类方面&

&'(

多为黏液样&呈骨肉瘤及多行性改变&但大多数无法

分类& 常见的病理分型为成纤维细胞和肌纤维母细

胞占
9":

&平滑肌肉瘤占
!":

&血管肉瘤占
2:

&软

骨肉瘤或者骨肉瘤占
2:

&恶性间质瘤占
#:

&横纹

肌肉瘤占
#:

&恶性纤维组织细胞瘤占
4:

&脂肪肉

瘤占
=:

"

=4

#

%

标本的组织学分析显示多形性梭形细胞和上皮

样细胞&细胞核及有丝分裂明显&可出现组织坏死和

血栓&并且可见肿瘤侵犯到肺动脉的纤维内膜"

=,

#

%免

疫组化结果表明& 肿瘤细胞对
!"(-'

) 波形蛋白)

)*4,

呈阳性反应& 但对
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因子等呈阴性反应 &
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增殖指数可达
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诊断及鉴别诊断

&'(

的术前诊断常基于患者临床表现及影像学

V=9
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检查!其诊断的金标准为组织病理学检查"由于
<=>

的非特异性临床特征及辅助检查! 以往多于尸检或

者手术中才获得最终诊断! 报道显示
?!9@A

的
<=>

患者存在误诊!平均误诊时间为
!#B9#!@@;9B

天!常

误诊为
<C

#

D+E+6+2(

动脉炎#肿瘤血栓#肺癌#纵隔

肿瘤等$

@

!

#

%

" 由于诊断时间长!患者逐渐发展为肺动

脉高压和右心衰" 诊断延迟可增加患者死亡风险!

从症状出现到诊断的时间每增加一倍! 死亡率就增

加
?#A

$

F

%

"

值得注意的是当患者出现呼吸困难#胸痛#咳嗽

及咯血等症状! 特别是当
GH

二聚体在正常范围!超

声提示无深静脉血栓&

I11J K1*'(2 L/)'MN'202

!

G8D

'

时! 可完善
.D<=

及
OPQ

检查" 当
.D<=

显示肿块

密度不均匀及蚀壁征象以及
OPQ

检查提示远端肺

动脉葡萄状外观及肿瘤侵入心脏时! 应强烈怀疑

<=>

"

<CDR.D

显示高摄取也应高度怀疑
<=>

" 虽然

<=>

可以通过组织活检或者手术确诊! 但是因为组

织活检
S

包括经皮#经支气管
T

具有侵入性!所以不作

为常规检查" 最近有报道称在肺动脉造影时使用静

脉导管抽吸活检可以检测到非典型细胞$

$B

%

"

由于
<=>

的临床及影像表现与
<C

十分相似!

因此!

<=>

常被误诊为急性或慢性
<C

! 其诊断常具

有挑战性" 美国学者对
@U$

例
<=>

进行分析得出!

近
?VA

的患者被误诊为
<C

!

@UA

的患者接受溶栓

和
R

或抗凝治疗 $

F

%

!因此在临床上需与
<C

行鉴别诊

断" 在临床表现方面!

<=>

发病年龄较
<C

年轻!呼

吸困难持续时间更短!

<=>

患者一般无
G8D

! 但是

?#9VA

的
<C

患者患有
G8D

" 实验室检查方面!

<C

患

者的
GH

二聚体#

WCX

及
Y:<

更高"在影像学检查方

面!

.D

上!

<=>

瘤体比
<C

大! 且瘤体崁顿明显 &约

#;9FA

'!弥漫性
R

局灶性管壁增厚
S!@9;AT

!或花菜状

息肉样病变
S;F9?AT

"

<C

的瘤体不呈现出菜花样改

变!大部分&

VB9BA

'为管状息肉样"

<CDR.D

表现为

WGZ

代谢增强! 最大
>X8

的平均值为
V9;F

! 而
<C

表现为无代谢吸收$

#

%

"

<C

患者给予抗凝治疗后患者

临床症状改善! 肿块体积缩小以及存在血栓形成的

危险因素!而
<=>

患者则不会"

#

治 疗

对于
<=>

!目前没有明确的治疗方式!外科手术

仍然是
<=>

主要的治疗方式! 基于患者的临床情

况!手术方式包括肺动脉内膜剥脱术&

J(,M'*+)6 1*"

I+)L1)14L'M6

!

<C=

'#肺切除术及心肺联合移植术"手

术切除对减轻症状明显有效!且可以延长
<=>

患者

的生存时间$

!H;U

%

"

<C=

手术入路可选择胸骨正中切

口!术中采用低温体外循环
S4+)I0'J(,M'*+)6 N6J+22

!

.<YT

辅助有助于彻底清除瘤体#瘤栓和附加血栓"

对于完全阻塞右肺门的
<=>

! 有术者报道采用了单

孔胸腔镜辅助下经胸骨正中切开下行肺切除术!可

清晰看到下肺动脉!并顺利切除!不需要额外切开肋

间!手术创伤更小 $

;?

%

" 关于
<C=

与肺切除术这两

种主要术式患者生存率的差异!目前没有定论"阜外

医院心脏外科医师发现经外科治疗后患者
;

#

!

#

@

年

累积生存率分别为
F#9?A

#

@V9#A

#

;B9BA

!接受
<C=

的患者生存率明显高于未接受
<C=

的患者!但差异

无统计学意义 $

;U

%

" 然而
Z)+[0',0

等 $

!%

%根据经验比较

了两种模式!发现肺切除术患者较
<C=

患者术后更

容易出现并发症! 术后平均生存时间为
!#9B

个月!

<C=

术后平均生存时间为
#9#

个月(

;

年生存率分

别为
#VA

和
@VA

" 因此对于局限性肿瘤!肺切除术

能更好的延长患者生存期! 但是对于姑息治疗的患

者优先选择
<C=

可能更适合"

一些研究也证实!化疗药物具有一定的有效性"

蒽环类药物! 特别是阿霉素是治疗软组织肉瘤的标

准药物$

!;

%

" 有研究通过使用等位基因特异性的
<.P

对
<=>

患者的
=Y.Y;

基因串联重复中的
)2!%@!FB!

&单核苷酸多态性位点'进行分析!显示肿瘤对阿霉

素敏感$

!!

%

"临床应用发现阿霉素可单独使用!也可联

合其他化疗药物!如异环磷酰胺#达卡巴嗪#吉西他

滨与多西紫杉醇#特拉贝替丁和帕佐帕尼等"长春瑞

滨对成人血管肉瘤# 艾滋病相关的卡波西肉瘤及儿

童患者的软组织肉瘤有效! 但对成人软组织肉瘤效

果一般" 但也有研究指出! 对于阿霉素不耐受的患

者!长春瑞滨联合顺铂可作为二线治疗方案$

?

%

"

研究发现! 不管是单独手术还是术后接受放化

疗!均可改善患者生存率!但与单纯手术相比!术后

联合放化疗可以延长患者生存" 剑桥大学艾登布鲁

克医院医生对
;?

例接受
<C=

的病例进行随访!发

现术后接受化疗和放射治疗的患者比单独手术的患

者有更高的生存期
S!?

个月
K2 B

个月!

<\%9@?;VT

"

>14'*I0*'

等$

;!

%报道在实施
<C=

术后使用
#

个周期

的阿霉素联合异环磷酰胺辅助化疗治疗局部及转移

肿瘤患者的!中位生存期可延长至
!#

个月"

U;#



肿瘤学杂志
!"!"

年第
!#

卷第
$%

期

&

预 后

手术切除是治疗
'()

的主要方式!如无手术干

预!诊断后平均生存时间为
$*+

个月"

$,

#

!即使肿瘤完

全切除!平均总生存期为
$&*%-!#*.

个月 "

!"

!

!,

#

!目前

报道最长的生存期为
/"!

个月"

!!

#

$然而!如果存在肺

动脉高压或双侧肿瘤!手术不能提高生存率"

/#

#

$肿瘤

复发率为
#+*,0

!常见的转移部位为肺%脑%骨%胸

壁%淋巴结%甲状腺%肾上腺"

#

#

$

综上所述!

'()

非常罕见!其病因及发病机制不

明! 且临床表现不典型! 虽然早期诊断有助于
'()

的最佳治疗! 但其明确诊疗需要多种不同影像学检

查方法联合应用及多学科团队的协作$

'1(

及肺切

除术仍然是
'()

主要的治疗方式!术后辅以放化疗

可增加生存率!改善与肺动脉阻塞有关的症状!但整

体预后欠佳$ 今后尚需更多临床研究探讨
'()

的综

合诊治以改善患者预后$
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